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<症例報告>
血小板減少、低アルブミン血症、免疫グロブリン低下を伴つた
牌原発組織球肉腫 (S100陽性)の60歳男性例
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PriEllary splenic histiocytic sarcoma with thrombocytopenia,
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:まじめ に
牌原発の組織球性悪性腫瘍として、いわゆる悪
性組織球症とは異なり、腫瘤性病変として発症し、
やや慢性の経過をとる症例を経験したので、既報
告例と比較して報告する。
例症
患者 :60歳 男性
主訴 :下肢浮腫、血小板減少
既往歴 :24歳肺結核、25歳虫垂切除
30歳喘息(脱感作療法にて治癒)
40歳頃より糖尿病に罹患(経口糖尿病薬を内服中)
嗜好歴 :特記すべき事なし
家族歴 :兄 糖尿病
現病歴 :54歳頃より健診にて血小板減少を指摘さ
れる。1994年2月、血小板2.9万と低下、近医受診
し特発性血小板減少性紫斑病と診断されるが、糖
尿病のためステロイド投与は受けず。同時期より
下肢浮腫出現し、8月に他院入院、牌臓に直径8cm
の腫瘍が認められ(図1)、9月12日に摘牌を施行さ
れた。牌は610gで周囲の正常組織と明瞭に区別さ
れる腫瘍部分がみられた。組織学的には(図2)、
膠原線維で区画された結節状の腫瘍細胞の増殖を
認め、細胞は大型で広い細胞質を有し赤血球など
図1 摘月卑前の腹部C丁
牌臓に結節性の腫瘤を多数認める
を著明に貧食し、核の異型性も強く、組織球系の
腫瘍と考えられた。その後直ちに血小板減少、ア
ルプミン減少、免疫グロプリン減少は正常化 し、
下肢浮腫も軽快 した。 しかし、再び血小板数が
徐々に低下し下肢浮腫も再燃 したため、1995年2
月本院入院となつた。
入院時現症 :身長165cm、体重72 5kg、体温36.2度、
脈拍 72/分、整、血圧120/68mlnHg。結膜に貧血、
黄疸なし。眼瞼浮腫あり。表在リンパ節は触知せ
ず。肝は2～3横指触知。下肢浮腫あり。神経学的
に異常所見なし。
入院時検査所見 :一般検査所見では(表1)、 アル
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図2 牌組織所見
a)弱拡 腫瘍細胞の結節性増殖
b)中拡 異型な腫瘍細胞の集族
c)強拡 広い細胞質と著明な貧食像を示し、
核の異型性が強い組織球様細胞
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ブミンが17g/dlと著明に低下し、血清学的検査所
見(表2)では、免疫グロブリンでlgG319 mg/dl、
IgA108mg/dl、IgM21mg/diと著明な低下を示してい
た。血液学的検査所見(表3)では、血小板数は27
万と著減していたが、止血系は正常であった。骨
髄像では有核細胞数は5万でやや低形成、巨核球
は軽度増生していた。組織球の一部に赤血球貧食
像を認めたが、顕著ではなかった。骨髄染色体で
1細胞のみにt(2;3)(?q21;?q2)と異常を認めた。
PAIgGは正常であった。
経過(図3):入院後MRI、CT、Gaシンチ、肝シン
チ、骨シンチ、超音波による画像検査を行うも、
以前牌臓に見られたような腫瘤性病変は認めず、
骨髄生検でも異常細胞を認めなかった。しかし初
発時と同様血小板減少、低アルブミン血症、免疫
グロプリン低下を呈していたことより、腫瘍増殖
が再燃したものと考え、試みに血小板減少に対し
プレドニゾロン40mgの投与を開始した。投与後、
一旦血小板が2.7万から8.7万と改善するも、減量
とともに再び低下し、ソルメドロールlg/日のパ
ルスを3日間施行 したが効果はなかった。その後
VP16少量、CHoP、MECP等の化学療法を追加す
るが、血小板減少、低アルブミン血症、免疫グロ
ブリン低下のいずれも効果はわずかで一時的であ
った。
1995年8月31日の骨髄生検で、前回とは異なり
びまん性の組織球増生を認め、骨髄での病変の存
在を確認した。さらに化学療法を続けたが効果な
く、1996年に入り全身状態が悪化し、消化管出血
を併発して3月1日死亡した。全経過を通じ末梢血
に異常細胞は認めなかった。剖検所見では骨髄と
肝臓に、牌臓で認めたと同様の異常組織球様細胞
(S100+、CD68-)のびまん性増殖を見た。(図4)
低アルブミン血症に関しては、尿蛋白は陰性、
消化管出血シンチ(99呼c標識アルブミン使用)でも
消化管にアルブミン漏出の所見は認められなかっ
た。
考察 :本例は、いわゆる悪性組織球症とは異なり、
牌臓の腫瘤性病変として発症し比較的慢性の経過
をとった。本例と同様の経過をとった症例が相次
いで報告されており、一つの臨床病理学的疾患単
位と考えられる。最近報告された同様の2例とあ
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表2 血清学的検査所見
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尿蛋白 (―)
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Alb 57.0%    αl―G89%
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拝状核球  41 %
分葉核球  19_6 %
好塩基球  24 %
好酸球   0.5 %
単球
リンパ球系  96 %
形質細胞
組織球 ★    18 %
'一部に赤血球貧食像を認める。
染色体    46 XY
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血清フェリチン 283.9 ng/ml
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ハプ トグロビン 105 Щだ !
抗核抗体     20 倍
免疫複合体   10 μg/ml未満
ウィルス抗体価
HBsAg    (―)
HBsAb    (―)
HCV‖Ab  (―)
HttLV:Ab   (一)
表3 血液学的検査所見
PAlgG        96.5  ng/107c
(1994年10月12日)
骨髄像   (1995年3月1日)
有核細胞数 50000 /μl
巨核球    200 /mm3
M/E上ヒ     082
赤芽球系   467 %
白血球系
骨髄芽球  1.5 %
前骨髄球  14 %
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わせて検討すると、1,2)年齢、性別にかたよりはな
いが、いずれも全経過は約3年～8年と長期に及ぶ。
3例とも初発症状が下肢の浮腫で、血小板減少、
低アルブミン血症、免疫グロブリン減少などの検
査所見が共通しており、牌臓の腫瘤性病変を主体
とし、摘牌後一旦症状や検査所見の改善を見てい
ることも一致している。いずれも化学療法には抵
抗性で、効果があったとしても一時的なものであ
った。再発部位はいずれも骨髄、肝臓と細網内皮
系といわれる組織が主体で、臨床像は酷似してい
る。
腫瘍細胞の細胞形態も、比較的大型で、豊富な
細胞質内に著明な赤血球貧食を示し、核の異型性
が強いなど共通所見が多い。腫瘍の免疫組織化学
的所見では、山口らの例1)はCD68やCDHcが陽性、
酒井らの例2)はリゾチームが陽性、本例はS‐100
陽性とそれぞれで異なる。しかし、いずれの例も
TおよびB細胞のマーカーは持たず、系統や分化
段階は異なっているとしても組織球としての表現
型や顕著な貧食能を示すことから、組織球系の腫
瘍細胞と推察される。組織球の中にもいくつかの
系統があり、その表現型や組織化学的反応性が異
なっていることが明らかにされてきた。1213)例え
ばS-100蛋白にもαとβのサブユニットがあり、
ラ ング ルハ ンス細 胞 で は α(―)β(十)、
interdigitating rcticulum ccllで1まα(―)β(+)、
マクロファージではα(+)β(―)などと多彩で、
本例でもさらにサブユニットの検索が行われてい
ればその帰属がより明確になったかも知れない。
この分野の詳細な解明は今後の課題である。
文献的には、牌臓を原発とした組織球系の腫瘍
は、本邦で17例の報告があるが卜9)、 本例のよう
に牌臓の結節性病変で発症 し、摘牌で症状が改善
し、慢性の経過をとった例は前述の2例以外にわ
ずか3例にとどまる。3,4,9外国にも、散発的では
あるが同様の報告は見られる。10,11)これらの症例
を検討すると、症状、検査所見、経過、再発形式
等の臨床所見と腫瘍細胞の形態という点では酷似
しており、表現型上様々ではあるが、同様の細胞、
つまり組織球を起源とする腫瘍だと推察され、一
つの疾患単位として認識すべきと考える。
牌臓原発の腫瘍としては、リンパ腫や悪性組織
球症などが広く知られている。特に悪性組織球症
は貧食能を持つ組織球の増生が前面に出る疾患と
して本例と類似しているが、発熱、黄疸、DICな
ど激しい全身症状を伴い、急速に進行することか
ら鑑別できる。牌原発腫瘍の中に本例のような、
慢性の経過ではあるが、化学療法に抵抗する例が
稀にあることを念頭に置いたアプローチが必要で
あると考える。
ま と め
牌臓の腫瘤性病変として発症し、慢性の経過を
とった非常に稀な眸原発組織球肉腫の症例を経験
した。同様の症例とともに検討 した結果、症状、
経過、再発形式等の臨床所見及び細胞形態は一様
であり、表現型上heterogeneousではあるが、一つ
の明確な組織球腫瘍の疾患単位として認識すべき
と考える。
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